Hemifacial microsomia – a literature review by Turska-Malinska, Renata & Cudziło, Dorota
DENTAL FORUM  /1/2015/XLIII 71PRACE POGLĄDOWE
Streszczenie
Niedorozwój połowiczy twarzy jest wrodzonym zaburzeniem charakteryzującym się asymetrycznym niedorozwojem 
struktur wywodzących się z I i II łuku gardłowego: żuchwy, szczęki, stawu skroniowo–żuchwowego, kości jarzmowej, 
skroniowej, ucha zewnętrznego i środkowego oraz tkanek miękkich twarzy. Fenotypowo cechuje się on dużą zmienno-
ścią, a towarzyszyć mu mogą w różnym nasileniu także inne wady w obrębie części twarzowej czaszki i innych okolic 
ciała. Leczenie z reguły jest wieloletnie i wymaga interdyscyplinarnej współpracy.
Słowa kluczowe: połowiczy niedorozwój twarzy, leczenie zespołowe wad wrodzonych.
Abstract
Hemifacial microsomia is a congenital syndrome of the I and II branchial arches caracterized by asymmetrical hypopla-
sia of the facial skeleton (mandible, maxilla, temporomandibular joint, zygoma, temporal bone), external and middle ear 
and facial soft tissues. The phenotype may be variable, including additional craniofacial and general anomalies. The 
treatment in most cases is long-lasting and interdisciplinary.
Keywords: hemifacial microsomia, interdyscyplinary treatment of congenital syndromes.
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Połowiczy niedorozwój twarzy (MHF) jest wrodzo-
nym zaburzeniem polegającym na asymetrycznym 
niedorozwoju struktur wywodzących się z pierw-
szego i drugiego łuku gardłowego. Częstość jego 
występowania według badań różnych autorów 
wynosi od 1:3500 do 1:5600 urodzeń [1, 2]. Po 
rozszczepie wargi i podniebienia, jest to druga co 
do częstości występująca wada wrodzona czę-
ści twarzowej czaszki [3]. Występowanie tej wady 
u chłopców jest większe niż u dziewcząt (3:2), 
a także po stronie prawej niż lewej (3:2) [4].
Obraz kliniczny
Zespół ten zazwyczaj występuje jednostronnie, 
a jeśli obie strony są nim dotknięte (może to do-
tyczyć 10–30% przypadków), bardziej zniekształ-
cona jest jedna połowa twarzy, dając wrażenie 
asymetrii [1, 2, 5]. Fenotypowo zespół ten może 
być bardzo zróżnicowany. Najważniejsze jego ce-
chy to: niedorozwój i asymetria żuchwy (89–100% 
przypadków), zniekształcenie lub aplazja stawu 
skroniowo-żuchwowego (24–27% przypadków), 
przesunięcie bródki, skośna płaszczyzna zgryzu, 
nieprawidłowości w rozwoju ucha zewnętrznego 
i środkowego (66–99%), ubytek słuchu typu prze-
wodzeniowego (50–66%), zniekształcenie szczęki, 
kości jarzmowej, skroniowej, hipoplazja mięśni żu-
jących (85–95%) i tkanek miękkich. U części cho-
rych współistnieje szereg dodatkowych zaburzeń 
w obrębie części twarzowej czaszki, takich jak 
np. rozszczep wargi i/lub podniebienia (15–22%), 
niewydolność podniebienno-gardłowa (35–55%), 
dysfunkcje nerwu VII i V, makrostomia lub znie-
kształcenie oczodołu. Niektórym postaciom MHF 
towarzyszą wady ogólnoustrojowe, takie jak: nie-
prawidłowa budowa kręgów, nerek, wady w obrę-
bie układu sercowo-naczyniowego lub centralnego 
układu nerwowego [1, 2, 5, 6]. Jednak najważniej-
szym kryterium pomocnym w rozpoznaniu tego 
zaburzenia jest asymetryczne zniekształcenie żu-
chwy i stawu skroniowo-żuchwowego oraz ucha 
zewnętrznego i środkowego. W tomografii kompu-
terowej wykazano, że hipoplazja szkieletu części 
twarzowej czaszki wiąże się z hipoplazją lub apla-
zją mięśni żwaczy [7, 8]. Z badań długofalowych 
wynika, że trzon i gałąź żuchwy wykazują podob-
ne tempo wzrostu, zarówno po stronie zaburzonej, 
jak i prawidłowej [9, 10]. MHF mogą towarzyszyć 
również wady struktur wywodzących się z innych 
łuków gardłowych (wady rozwojowe wielkich na-
czyń, np. tetralogia Fallota) [4]. Nieprawidłowości 
zębowe w postaci hipodoncji w żuchwie po stro-
nie zaburzenia występują częściej niż w populacji 
zdrowej. Stwierdzono hipodoncję u 25% chorych, 
podczas gdy częstość występowania niedolicz-
bowości zębów u osób zdrowych szacuje się na 
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4–6,5% [11, 12].Najbardziej nasilony typ HFM wią-
że się z istotnie przyspieszonym rozwojem kłów 
i drugich zębów trzonowych w żuchwie po stronie 
zaburzonej, przy czym z wiekiem wyrównuje się 
asymetryczne dojrzewanie zębów [13]. 
Etiologia i patogeneza
Wciąż istnieje wiele niejasności dotyczących 
etiologii i patogenezy połowiczego niedorozwoju 
twarzy. Tylko u 2,3% chorych znaleziono krew-
nych pierwszego stopnia dotkniętych tym zabu-
rzeniem. Część badaczy wskazuje na możliwość 
dziedziczenia autosomalnego dominującego, lub 
autosomalnego recesywnego ze zmniejszoną pe-
netracją, podkreślając złożoność procesu dzie-
dziczenia wad wrodzonych, które nie poddają się 
klasycznym zasadom Mendla. Prawidłowe geny 
mogą skompensować działanie genów wadliwych 
(„maternal rescue”) [1, 6]. Nawet u bliźniąt jedno-
jajowych obarczonych MHF wykazano różnorod-
ność fenotypową, co wskazuje na możliwość mo-
dyfikacji genotypu. Powszechnie przyjętą teorią 
jest teoria Poswillo (1973) defektu naczyniowego 
w obrębie tętnicy strzemiączkowej, która w okre-
sie embrionalnym jest gałęzią tętnicy gnykowej [1, 
2]. Nowsze badania sugerują, że choć krwawienie 
z tętnicy strzemiączkowej może mieć miejsce, to 
HFM przede wszystkim wynika z wczesnej utraty 
części komórek grzebienia nerwowego, migrują-
cych do bocznej i dolnej części twarzy [4]. Wśród 
czynników mutagennych działających w I tryme-
strze ciąży wymienia się m.in. leki wazoaktywne, 
w szczególności pseudoefedrynę w połączeniu 
z nałogiem palenia tytoniu. Stopień nasilenia oraz 
zakres zaburzonych struktur anatomicznych może 
być bardzo zróżnicowany.
Systemy klasyfikacji MHF
Wciąż aktualny w praktyce klinicznej jest czte-
rostopniowy system klasyfikacji Pruzanskiego 
z modyfikacją Kabana, w którym za podstawowe 
kryterium podziału przyjęto budowę anatomiczną 
żuchwy i stawu skroniowo-żuchwowego. Typ I – 
zmniejszenie wielkości żuchwy z zachowaniem jej 
prawidłowego kształtu z normalnym stawem skro-
niowo-żuchwowym; typ IIa – wszystkie struktury: 
gałąź żuchwy, kłykieć i staw skroniowo-żuchwowy 
widoczne, lecz zdeformowane z możliwością sy-
metrycznych ruchów żuchwy; typ IIb – gałąź żu-
chwy znacznie zniekształcona i hipoplastyczna, 
bez połączenia stawowego z kością skroniową; 
typ III – gałąź żuchwy i staw skroniowo-żuchwowy 
aplastyczne. Typy I i IIa są podobne pod względem 
czynnościowym, leczone zwykle szczękowo-orto-
pedycznie lub/i (zależnie od nasilenia wady) me-
todą chirurgiczną osteogenezy dystrakcyjnej lub 
osteotomii, podczas gdy typy IIb i III wymagają już 
niejednokrotnie całkowitej rekonstrukcji żuchwy 
i stawu poprzez przeszczep kostny [2, 3]. Sys-
tem klasyfikacji SAT dzieli zaburzenia na katego-
rie kostne (skeletal), uszne (auricular) oraz tkanki 
miękkie (soft tissues), w każdej z nich uwzględnia-
jąc stopień nasilenia. W innej, stosowanej obecnie 
metodzie klasyfikacji anatomicznej OMENS [14] 
stosuje się ocenę stopnia zaburzenia także innych 
struktur w obrębie części twarzowej czaszki, ta-
kich jak: oczodół (Orbital dystopia), żuchwa (Man-
dibular hypoplasia), ucho (Ear), nerwy czaszkowe 
(Nerves) i tkanki miękkie (Soft tissues). Każda ka-
tegoria, zależnie od stopnia nasilenia wady, jest 
określona cyfrą od 0 do 3 [5, 9, 13]. Klasyfikacja 
OMENS nie uwzględnia jednak wad ogólnoustro-
jowych. 
Leczenie
Leczenie połowiczego niedorozwoju twarzy zależy 
od rodzaju struktur objętych zaburzeniem oraz od 
nasilenia nieprawidłowości. Przed drugim rokiem 
życia dziecka dokonuje się usunięcia wyrostków 
przedusznych, jako zewnętrznych stygmatów 
wady, korekty chirurgicznej współistniejącego roz-
szczepu lub makrostomii, a przy bardzo dużym 
nasileniu wady, u dzieci od 2 do 6 lat z bezdechem 
sennym lub utrudnionym połykaniem, stosuje się 
osteodystrakcję lub przeszczep kostno-chrzęstny 
z żebra. We wczesnym okresie rozwoju wskazana 
jest również korekta niedosłuchu [1, 2]. Moment 
ingerencji chirurgicznej jest wciąż kontrowersyj-
nym zagadnieniem, zależy w każdym przypadku 
od stopnia nasilenia zaburzenia. Zabieg oste-
odystrakcji przed okresem pokwitania, zdaniem 
niektórych autorów, powoduje zahamowanie roz-
woju żuchwy w okresie okołooperacyjnym oraz 
konieczność późniejszej ostatecznej korekty po 
zakończeniu wzrostu. Inni klinicyści dowodzą, że 
zabieg osteodystrakcji w tym okresie nie eliminuje 
inherentnego potencjału wzrostowego po stronie 
zaburzonej, poprawiając na wcześniejszym etapie 
budowę i czynność zaburzonych struktur. Korzyst-
nie wpływa na możliwość rehabilitacji układu sto-
matognatycznego, ogranicza wtórne zaburzenia 
wzrostu w obrębie szczęki, poprawia płaszczyznę 
zgryzu, czynność mięśni, a także zmniejsza pro-
blemy psychologiczne szczególnie istotne w okre-
sie dziecięcym i młodzieńczym [1, 3, 14, 15]. 
Wczesny okres szkolny to dobry moment na 
wprowadzenie terapii szczękowo-ortopedycznej 
za pomocą aparatów czynnościowych. Leczenie 
ortopedyczne może być prowadzone niezależnie 
lub w skojarzeniu z zabiegami chirurgicznymi. 
Aparaty wykonane są w zgryzie konstrukcyjnym 
z wysunięciem żuchwy, posiadają wał boczny po 
stronie niezaburzonej, a po stronie przeciwnej 
uwolnioną powierzchnię zgryzową i tarczę policz-
kową. Warga dolna jest odsunięta za pomocą pelot 
przedsionkowych. Choć nadal pozostaje sporna 
możliwość stymulacji żuchwy za pomocą aparatu 
czynnościowego u osób z nieprawidłową budową 
anatomiczną kłykcia i gałęzi żuchwy, klinicznie 
uzyskuje się poprawę równowagi mięśniowej, am-
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Rycina 1. Przypadek połowiczego niedorozwoju twarzy u pacjentki 11-letniej leczonej przez autorów – zdję-
cia przed leczeniem (źródło: archiwum własne autorów)
Figure 1. Hemifacial microsomia in an 11-year old patient treated by the authors. Photo before therapy (own 
archives)
Rycina 2. Fotografia wewnątrzustna pacjentki 11-letniej leczonej przez autorów – zdjęcia przed leczeniem (źródło: ar-
chiwum własne autorów)
Figure 2. Intraoral image of an 11-year old patient – before therapy (own archives)
plitudy rozwarcia oraz kompensację zębowo-wy-
rostkową [1, 16–19]. Zmiany zębowo-wyrostkowe 
można uzyskać także poprzez ekstruzję czynną 
zębów po stronie zaburzonej, stosując w tym celu 
aktywatory w połączeniu z wyciągami elastyczny-
mi, łączącymi zamki na górnych i dolnych przed-
trzonowcach [4]. W ten sposób w pewnym stopniu 
koryguje się pochylenie linii zgryzowej. 
Chirurgia rekonstrukcyjna umożliwia ostatecz-
ną korektę wady. Obecnie w typach I i IIa stosuje 
się osteogenenezę dystrakcyjną. Metodą oste-
odystrakcji żuchwy uzyskuje się korzystną popra-
wę w obrębie szkieletu i tkanek miękkich. Jest to 
zabieg polegający na stopniowym mechanicznym 
oddalaniu segmentów kości w miejscu osteotomii, 
co prowadzi do stopniowej histogenezy w zakre-
sie kości, nerwów, naczyń, mięśni i błony śluzo-
wej. W chwili obecnej możliwe jest trójwymiarowe 
korygowanie deformacji przy użyciu zminiatury-
zowanych aparatów dystrakcyjnych zakładanych 
podśluzówkowo. Wydaje się, że przyszłość bę-
dzie należeć do osteodystraktorów wykonanych 
indywidualnie dla konkretnego pacjenta [20]. Nie 
przywraca to jednak funkcjonalnej jednostki sta-
wu skroniowo-żuchwowego. W najcięższych po-
staciach typu IIb i III wykonuje się rekonstrukcję 
żuchwy i stawu poprzez autogenny przeszczep 
chrzęstno-kostny z żebra [21]. Przeszczep kost-
no-chrzęstny stosowany przy aplazji stawu skro-
niowo-żuchwowego nie tylko poprawia długość 
gałęzi żuchwy, ale przede wszystkim posiada 
potencjał wzrostowy, zastępując brakujący wyro-
stek kłykciowy u pacjentów przed skokiem wzro-
stowym. Niestety w porównaniu ze stroną zdrową 
przeszczep rośnie w innym, nieprzewidywalnym 
rytmie, dając często przerost i asymetrię [4]. 
Doskonałe efekty daje osteogeneza dystrak-
cyjna połączona z jednoczesnym zabiegiem le 
Forta I w szczęce, gdzie aparat dystrakcyjny w żu-
chwie jest połączony pośrednio z wyciągiem mię-
dzyszczękowym. Dystrakcja może być uzupełnio-
na przeszczepem kości zbitej pobranej ze strony 
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przeciwnej żuchwy, co daje pogrubienie warstwy 
kości po stronie zaburzonej i poprawia symetrię 
[22]. W przypadku agenezji stawu skroniowo-żu-
chwowego opisano również jego rekonstrukcję 
za pomocą materiałów alloplastycznych [23]. Re-
konstrukcja małżowiny usznej oraz augmentacja 
tkanek miękkich, przywracająca właściwy kontur 
twarzy, stanowią ostateczne dopełnienie efektu 
leczniczego. 
Podsumowanie
Leczenie połowiczego niedorozwoju twarzy MHF 
ma charakter interdyscyplinarny i wieloetapowy. 
W zależności od rodzaju i stopnia nasilenia wady 
obejmuje otolaryngologię, audiologię, terapię 
mowy, okulistykę, pediatrię, genetykę, psycholo-
gię, ortopedię szczękową i chirurgię rekonstruk-
cyjną. Celem terapii jest uzyskanie optimum czyn-
nościowego w zakresie oddychania, połykania, 
słuchu, mowy i żucia oraz uzyskanie jak najko-
rzystniejszego efektu estetycznego. Plan leczenia 
jest zawsze zindywidualizowany w oparciu o przy-
jęte sposoby klasyfikacji wady. Należy wyraźnie 
podkreślić rolę ortopedy szczękowego w leczeniu 
i rehabilitacji narządu żucia u dzieci dotkniętych 
tym zaburzeniem.
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